脂肪肉瘤为成人较少见病例，约占人类恶性肿瘤的1%^\[[@b1]\]^，约占成人软组织肉瘤的20%，其中多形性脂肪肉瘤更为罕见，约占所有脂肪肉瘤的5%^\[[@b2],\ [@b3]\]^。查阅国内外相关文献，笔者发现脂肪肉瘤原位复发伴纵隔转移的相关个案报道甚少，妊娠期复发转移病例尚无相关报道。我院收治一例妊娠期腰大肌旁多形性脂肪肉瘤肉瘤复发伴纵隔转移患者，现将其临床资料进行回顾性分析，并复习相关文献讨论如下。

1. 病例介绍 {#s1}
===========

患者，女性，41岁，2011年5月因发现右腰部一进行性增大肿物一月就诊。查体示右腰部可及一约6 cm×8 cm肿物，质硬，边界较清，轻压痛。完善相关检查，磁共振成像（magnetic resonance imaging, MRI）提示右腹膜后肿物，可见不均匀强化，病灶边缘可见不规则明显强化，其内可见大小不等点状无强化区及线样分隔，与腹膜边界不清，考虑恶性软组织瘤。后行手术治疗，术中探查提示腹膜后、腰大肌旁可见一10.5 cm×8.5 cm×4.5 cm肿物，质硬，成膨胀性生长。包膜较完整，与部分腰大肌粘连。经手术完整切除肿物，术后病理回报：多形性脂肪肉瘤。术后患者顺利出院。

2013年7月患者无意间发现右腰部原手术部位一肿物进行性生长，遂于门诊行腰大肌MRI平扫，提示右腰大肌旁可见一等T1、稍长T2信号为主混杂信号类圆形囊实性肿物，其内可见多发类圆形小囊性长T1、长T2信号。边界较清楚，大小约90.7 cm×64.5 cm×78.2 mm，与腰大肌关系密切。患者存在胸痛症状，行胸部CT检查提示右上纵隔占位，半月后复查复计算机断层扫描（computed tomography, CT）提示占位进行性增大，与上纵隔边界不清（[图 1](#Figure1){ref-type="fig"}）。收治入院后，完善全身检查，提示除腰部及纵隔占位外未见其他明确转移。妇科B超提示患者早孕（相当于孕8+周），行人工流产术。考虑同期切除纵隔及腰部肿瘤创伤较大，顾先行纵隔肿瘤切除，待患者恢复后行腰部肿瘤切除。全麻下常规右后外侧开胸探查提示：右上纵隔来源一巨大肿球形肿物，直径约10 cm，包膜较完整（[图 1](#Figure1){ref-type="fig"}）。与右上肺关系紧密，富血供粘连带相连。右上肺受压明显。完整切除后剖开肿瘤切面示灰黄、灰白相间，质韧偏软，切面细腻。送检病理汇报多形性脂肪肉瘤。患者纵隔肿瘤切除前，存在畏寒情况，反复出现感冒症状，白细胞可升至10×10^9^个/L，使用头孢西丁症状可明显缓解。纵隔肿瘤切除后，此情况未再发生。术后患者恢复顺利（[图 2](#Figure2){ref-type="fig"}），1月后骨科就诊，行手术切除腰部肿瘤。术中发现腹膜后、腰大肌旁一球形肿物，直径约13 cm，与2011年手术切除肿瘤位置大致相同，表面有假膜，可见迂曲静脉分布。完整切除送检，病理再次回报：多形性脂肪肉瘤，包膜完整。术后患者恢复较为顺利。患者恢复阶段，对患者切除肿瘤行基因检测，提示患者存在表皮生长因子受体（epidermal growth factor receptor, EGFR）突变19外显子突变。术后两月患者口服吉非替尼，随诊观察6个月，患者病情缓慢进展，患者自行停药。1年后患者再次就诊，右上纵隔病灶较前略有增大，故行6周期化疗，方案：表阿霉素（d1）+异环磷酰胺（d1-d5）+长春地辛（d1）。至2016年10月，患者病灶仍略有进展，患者仍在随访中。

![患者2013年纵隔肿物切除前影像资料及纵隔肿物大体标本。A:患者2013年腰大肌旁肿瘤复发；B：2013年右上纵隔转移，胸部冠状位CT；C：两处病变PET-CT提示高代谢；D：纵隔肿瘤完整切除大体标本。\
The image data before the resection of the mediastinal tumor in 2013 and the macroscopic view of the mediastinal tumor. A: Relapsed pleomorphic liposarcoma adjacent to the psoas major muscle in 2013; B: The chest coronary CT scan demonstrates right upper mediastinal metastasis in 2013; C: PET-CT scan indicates hypermetabolism in the psoas major muscle and mediastinum. D: Macroscopic view of the completely resected tumor in the mediastinum. PET-CT: positron emission tomographycomputed tomography.](zgfazz-20-5-361-1){#Figure1}

![患者2013年术后影像检查。A：胸部CT提示：经手术后患者纵隔内肿物完整切除；B：胸部CT提示：经手术后患者纵隔内肿物完整切除；C：腰大肌旁肿物切除后肿物消失。\
CT scan after the surgery in 2013. A: Chest CT indicates mediastinal tumor was completely resected. B: Chest CT indicates mediastinal tumor was completely resected. C: CT scan indicates tumor adjacent to the psoas major muscle was completely resected.](zgfazz-20-5-361-2){#Figure2}

![标本电镜下照片，均考虑多形性脂肪肉瘤。A：电镜图片（×100）；B：电镜图片（×400）。\
Pathological examination revealing the pleomorphic liposarcoma cells. A: Microscopy magnification, ×100; B: Microscopy magnification, ×400.](zgfazz-20-5-361-3){#Figure3}

2. 讨论 {#s2}
=======

多形性脂肪肉瘤为脂肪细胞来源的恶性肿瘤。依据WHO2013软组织肿瘤分类将恶性脂肪细胞分为以下五类：去分化脂肪肉瘤（dedifferentiated liposarcoma）、粘液样脂肪肉瘤（myxoid liposarcoma）、多形性脂肪肉瘤（pleomorphic liposarcoma）、混合型脂肪肉瘤（mixed-type liposarcoma）、脂肪肉瘤，未分类脂肪肉瘤（liposarcoma, not otherwise specified）^\[[@b3]\]^。其中多形性脂肪肉瘤最为罕见，约占所有脂肪肉瘤的5%^\[[@b2]\]^，相关的大宗病例报道较少^\[[@b4]-[@b6]\]^。作为脂肪肉瘤的一种，多形性脂肪肉瘤，大多性情况下为无痛性进行生长的肿物，常见于老年患者，好发于下肢，盆腔、腹壁、胸壁、肠系膜、腹膜、精索和腹膜后较为少见，纵隔内生长罕见^\[[@b7]\]^。多形性脂肪肉瘤具有最高的侵袭性, 总体转移几率约为30%-50%，最易发生肺内转移，其次是肝和骨^\[[@b2],\ [@b6]-[@b8]\]^。确诊为局限性病灶的患者，5年生存率约为60%。疾病复发转移、手术不能切除、及切缘阳性都是预后不良的独立预测因子^\[[@b9]-[@b11]\]^。

在本病例中，该患者病情较一般转移更具个体性，首先患者为中年女性，确诊多形性脂肪肉瘤2年后出现复发转移，转移部位为纵隔，在笔者查阅的国内外文献中尚无纵隔转移的相关报道。其次，患者出现明显肿瘤复发、转移时间与其妊娠时间基本一致。推测妊娠可能与多形性脂肪肉瘤的转移复发存在一定相关性，这可能与富血供状态相关。

关于多形性脂肪肉瘤的诊断，目前认为X线对肿瘤的诊断作用甚小，仅在肺转移时对诊断有一定帮助。对于本病例X线仅能提示纵隔占位。分化良好的脂肪肉瘤, 肉眼上可见脂肪来源肿瘤，影像学表现为以脂肪为主的不均质肿块，CT和MRI较易显像^\[[@b12]\]^。因此CT和MRI对于术前评估及鉴别诊断起到更重要的作用。CT能更好的提示肿瘤骨破坏及肿瘤钙化的情况，而MRI是在描述脂肪肿瘤的性质和分类上更具优势^\[[@b13]\]^。对于本病例，正电子发射型计算机断层显像（positron emission tomography-computed tomography, PET-CT）很好地提示了肿瘤的复发以及转移，但目前PET-CT对于脂肪肉瘤诊断作用仍在探索中，仅个别个案报道了其对脂肪肉瘤具有诊断作用^\[[@b14]-[@b16]\]^。因此PET-CT对于多形性脂肪肉瘤的诊断作用仍有待研究。

完整的手术切除毫无疑问是多形性脂肪肉瘤的首选治疗方法。能否完整切除直接影响到患者的预后。完整切除后肿瘤复发的概率为1%-10%，但肿瘤或肿瘤包膜的残留，可使复发几率提升至40%-100%^\[[@b17]\]^。目前考虑较安全的切除范围为2 cm，但一般多形性脂肪肉瘤生长于躯体深部，这也就增大了扩大切除的难度。纵隔肿瘤的切除难度大，复发率远大于其他部位^\[[@b18],\ [@b19]\]^。

多形性脂肪肉瘤患者发生复发转移后，其预后要显著差于局部肿瘤患者。Markus等^\[[@b20]\]^回顾性研究了155例多形性脂肪肉瘤患者。研究发现，多形性脂肪肉瘤患者发生远处转移中位时间，为确诊后8.5个月（2.5个月-47.2个月），转移后患者中位总生存期为9.1个月，1年生存率45%，无5年生存患者。相较于肿瘤大小、病理分级和肿瘤是否原发这些因素而言，手术切缘阳性和放化疗似乎与患者生存期有着更密切的关系。

放疗是仅次于手术的治疗手段，主要用于无法手术或术后存在残留的情况，但其疗效目前仍存在争议。公认粘液样脂肪肉瘤具有最好的疗效^\[[@b21]\]^。有学者提出应将脂肪肉瘤视为全身性疾病，可使用化疗药物治疗。但由于多形性脂肪肉瘤发病率低，缺乏大宗临床数据，目前尚无标准化疗方案，即使化疗可使46%的肿瘤进展患者存在一定的临床获益，但生存期仍然很低^\[[@b22]\]^。本例患者在进行基因检测后，存在EGFR基因突变，使用靶向药物吉非替尼治疗，后又进行系统性化疗，疾病进展得到了较有效的控制。目前该患者规律复查，总生存期已达65个月，远高于相关文献报道^\[[@b23]\]^。笔者认为完整手术切除和术后系统性化疗，明显提高了该患者的生存时间。

总而言之，本案例所报道的妊娠期腰大肌旁多形性脂肪肉瘤复发伴纵隔转移为罕见病例。疾病的初诊应充分结合影像学检查结果，对已明确的肿物进行诊断同时，仍应对全身进行评估，从而避免漏诊。尽早行手术治疗，争取扩大完整切除。术后适量配合放化疗，可使患者获得一定的受益。对于术后患者做好随诊工作，尽早对肿瘤的复发及转移进行处理。结合本病例，两点值得我们思考。第一，随着基因检测的普及，越来越多的靶点基因突变结果来自间质性肉瘤病例，但这部分患者靶向药物应用的效果仍缺乏大宗临床数据证实。第二，虽目前考虑怀孕及哺乳会影响脂肪肉瘤的病情，但仍缺乏相关研究证实这一观点。是否能建议罹患该类型肿瘤的女性患者适当避孕，从而更好地治疗及康复，仍有待证实。
